











Poorer Prognosis of Idiopathic Pleuroparenchymal Fibroelastosis 
Compared with Idiopathic Pulmonary Fibrosis in Advanced Stage 
（進行期において Idiopathic Pleuroparenchymal Fibroelastosis は
特発性肺線維症と比較して予後不良である） 
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 論文題名 
Poorer Prognosis of Idiopathic Pleuroparenchymal Fibroelastosis Compared with 
Idiopathic Pulmonary Fibrosis in Advanced Stage 
 
 研究目的 
Idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis (IPPFE)は、肺上葉優位に病変を認めるまれ




摘されている。今回我々は、IIPs において HRCT で PPFE パターンを有する症例を抽出
し、臨床的特徴、予後、および予後規定因子について IPF患者と比較し検討した。 
 
 研究方法   
2004 年から 2014 年の間に札幌医科大学附属病院に通院歴のある IIPs の患者 375 名を対
象とし後方視的に調査した。IPPFEの診断は HRCT画像で Reddyらの基準をもとに診断
した。IPF は 2011 年の国際ガイドラインをもとに診断した。各種患者背景、臨床検査値
はカルテベースより調査した。生存分析は当院初診時を起点とし、GAP indexを用いて重
症度別に層別化して解析した。                                        
 
研究結果 
1) IIPs 375名のうち、29名の IPPFE患者、67名の IPF患者を抽出した。 
2) IPPFE群は、IPF群と比べて、女性が多く、喫煙者は少なく、BMIと胸郭扁平率は有
意に低値であった。 
3) 呼吸機能検査では、IPPFE 群では、IPF 群と比べて、％FVC が低値、FEV1/FVC、
RV/TLCは高値であった。GAPスコアに差は見られなかった。 
4) IPPFE群の HRCT所見では、definite UIP pattern 10名、possible UIP pattern 7名、
NSIP pattern 10名を下葉に認めた。 
5) 生存分析では、IPPFE群は IPF群より予後不良であった。GAPインデックスをもとに
した層別解析では、進行例では IPPFE群は IPF群より予後不良であった。 
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１秒率、残気率、PaO2 が高値、血清 SP-A、血清 KL-6 が低値であった。また、気胸と縦隔気腫を
高率に発症すること、IPPFE重症例の生存期間中央値は IPF重症度例よりもさらに短く極めて予後
不良であること、その予後規定因子が%FVC と GAP index であることを明らかにした。 
論文審査委員会は、本論文が、１）研究目的の先駆性・独創性、２）社会的意義の明確性、３）研
究方法・倫理の適切性、４）考察・論理の適切性、発展性、５）査読による質保証および研究成果
公表の国際性に照らし、学位論文審査基準を満たしていると判断し、博士（医学）の学位授与に値
するとの結論に至った。 
 
